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RESUMO 
 
Introdução: A morte súbita de causa cardíaca na população pediátrica é muito rara. Apesar 
da grande evolução nas últimas décadas nas áreas de reanimação cardio-pulmonar e 
cuidados intensivos, este é ainda um tema desafiante na medicina actual, principalmente no 
que concerne à prevenção primária e secundária. 
Objetivos: Destacar as situações que conferem risco real de morte súbita em crianças. 
Descrever o estado da arte quanto à sua estratificação e expor as indicações preventivas 
mais fortes na atualidade. 
Métodos: Revisão bibliográfica na Pubmed, através das palavras-chave mencionadas. 
Resultados: São vários os grupos etiológicos associados a morte súbita em crianças, 
desde as doenças do miocárdio até aos distúrbios do sistema de condução cardíaco. A 
estratificação do risco assenta em aspetos importantes da história pessoal e familiar, aliados 
a marcadores electrocardiográficos, ecocardiográficos e eletrofisiológicos. A sua 
quantificação é já uma realidade mas beneficiará de avanços nas associações genotipo-
fenotípicas e de outros marcadores em várias situações. O crescimento de uma população 
heterogénea pós-reparação de malformações cardíacas é um desafio médico de futuro. A 
definição das situações que não conferem risco real de MSC também é importante, 
tranquilizando os familiares e ajudando ao normal desenvolvimento da criança. 
Conclusões: A estratificação de risco de morte súbita cardíaca na população pediátrica é 
dificultada pela raridade das situações mais vezes implicadas neste trágico evento. A 
abordagem preventiva é também condicionada pelas particularidades da população em 
questão, sendo frequentemente controversa. Assim, são necessários estudos alargados 
para uma estratificação mais apurada e prevenção mais efetiva. 
 
PALAVRAS CHAVE: 
Morte súbita; crianças; estratificação de risco; prevenção; CDI; antiarrítmicos; ablação; 
miocardiopatia; canalopatia; malformação cardíaca congénita 
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ABSTRACT 
 
Background: Sudden cardiac death in children is very rare. In spite of recent advances in 
the areas of cardio-pulmonary resuscitation and intensive care, this is still a challenging topic 
in modern medicine, especially in relation to primary and secondary prevention. 
Objectives: Highlight situations that give real risk of sudden death in children. Describe the 
state of the art as to its stratification and expose the stronger preventive indications today. 
Methods: Literature review in PubMed, using the mentioned keywords. 
Results: There are several etiological groups associated with sudden death in children, from 
the diseases of the myocardium to the disturbances of the cardiac conduction system. Risk 
stratification is based on important aspects of personal and family history, combined with 
electrocardiographic, echocardiographic and electrophysiological markers. Its quantification 
is already a reality but will benefit from advances in genotype-phenotype associations and 
other markers in various situations. The growth of a heterogeneous population of patients 
with prior cardiac reparative surgery is a future medical challenge. Defining situations that do 
not confer real risk of SCD is also important, in order to reassure family members and allow 
normal child development. 
Conclusions: Risk stratification for sudden cardiac death in the pediatric population is 
hampered by the rarity of situations more often involved in this tragic event. The preventive 
approach is also conditioned by the particularities of the population in question and is often 
controversial. Thus, further extended studies are needed to a more accurate stratification 
and a more effective prevention. 
 
KEY WORDS: 
Sudden death, children, risk stratification, prevention, CDI; antiarrhythmics; ablation; 
cardiomyopathy; channelopathy; congenital heart malformation 
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Abreviaturas 
MSC Morte súbita cardíaca / Sudden cardiac death 
DAC Doença das artérias coronárias / Coronary artery disease 
PC Paragem cardíaca / Cardiac arrest 
MCD Miocardiopatia dilatada / Dilated cardiomyopathy 
EEF Estudo electrofisiológico / Electrophysiological test 
VE Ventrículo esquerdo / Left ventricle 
VD Ventrículo direito / Right ventricle 
MCH Miocardiopatia hipertrófica / Hypertrophic cardiomyopathy 
FE Fração de ejecção / Ejection fraction 
FR Fatores de risco / Risk factors 
TV Taquicardia ventricular / Ventricular tachycardia 
FV Fibrilhação ventricular / Ventricular fibrillation 
FA Fibrilhação auricular / Auricular fibrillation 
CDI Cardio-desfibrilhador implantável / Implantable cardioverter-defibrillator 
RM Ressonância magnética / Magnetic resonance 
SQTL Síndrome do QT longo / Long QT syndrome 
TVPC 
Taquicardia ventricular polimórfica catecolaminérgica / 
Catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia 
ESV Extrassístole ventricular / Ventricular extrasystole 
FC Frequência cardíaca / Cardiac frequency 
DC Débito cardíaco / Cardiac output 
TF Tetralogia de Fallot / Fallot Tetralogy 
TGA Transposição das grandes artérias / Transposition of the great arteries 
AD Autossómica dominante / Autosomal dominant 
AR Autossómica recessiva / Autosomal recessive 
AESP Atividade eletrica sem pulso / Pulseless electrical activity 
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INTRODUCÃO 
 
 A morte súbita de causa cardiovascular acontece em muito menor escala na 
população pediátrica, comparativamente aos adultos. Vários estudos foram consistentes em 
demonstrar que a incidência desta entidade se situa entre 1,3 a 4 mortes/pessoa/ano (100 
em adultos) e apenas em 70% dos casos é encontrada uma causa cardíaca provável ou 
definitiva1. Como tal, não foram ainda levados a cabo estudos demográficos suficientemente 
grandes para uma clara estratificação do risco de MSC e subsequentemente melhorar a 
prevenção desta trágica situação ao longo do crescimento de crianças em risco. Assim, o 
nível de evidência da maioria das recomendações é ainda baixo. 
 Apesar destas limitações, através de estudos necrópsicos e epidemiológicos, 
identificaram-se alguns grupos de pacientes pediátricos com risco acrescido em relação à 
população geral das suas idades. Um grande estudo observacional (1980-2009) levado a 
cabo pela U. Washington2 pôs em evidência a incidência das causas mais comuns de 
paragem cardíaca (PC) - em 321 casos, estratificados por intervalos de idade [tabela 1]. 
Ficou também demonstrado que a doença arterial coronária (DAC) não é relevante como 
causa de morte súbita cardíaca (MSC) em idade pediátrica e que existe uma relação com o 
exercício em cerca de 25% dos casos. Também reportou a baixa taxa de sobrevivência a 
PC, apesar de verificado um aumento considerável ao longo do tempo de estudo, muito 
provavelmente devido à melhoria nos cuidados de ressuscitação cardio-pulmonar. 
Além dos grupos identificados como sendo de risco acrescido de PC e, 
subsequentemente MSC, importa referir que existem outras situações que podem também 
desencadear este trágico e inesperado desfecho nas restantes crianças. A figura 1 reflete o 
espectro clínico que os indivíduos em risco/vítimas de MSC podem experienciar. 
Os bloqueadores-β, os antiarrítmicos e os cardio-desfibriladores implantáveis (CDI) 
assumem-se como a base da prevenção da MSC. É importante notar que em crianças mais 
velhas e adolescentes pode atuar-se de acordo com dados e recomendações baseadas em 
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estudos de populações adultas similares. Já em crianças mais pequenas, o benefício e a 
segurança destas terapêuticas, particularmente o CDI, são ainda objeto de estudo, pelo que 
a identificação de complicações e o desenvolvimento de melhores estratégias de 
seguimento serão os pilares desta área no futuro3. 
Posto isto, o presente trabalho foca-se tanto na definição das situações em que uma 
criança pode ter um maior risco de MSC como na abordagem clínica visando a sua 
prevenção.  
 
  
MIOCARDIOPATIA DILATADA (MCD) 
 
A MCD caracteriza-se por défice de função sistólica, quantificado no aumento da 
dimensão do ventrículo esquerdo (VE) e diminuição da fração de ejecção (FE) no 
ecocardiograma. Dentro da síndrome fenotípica de MCD não-isquémica caem múltiplas 
etiologias, desde as infeciosas (ex. miocardites víricas e parasitárias), tóxicas (ex. álcool) e 
metabólicas (ex. anomalias nutricionais, eletrolíticas, endócrinas) às formas familiares (ex. 
miopatias esqueléticas, doenças neuromusculares, mitocondriais ou metabólicas herdadas). 
Por vezes há componente de sobreposição com o fenótipo cardíaco restritivo ou hipertrófico, 
nomeadamente em casos de hemocromatose, amiloidose ou das doenças metabólicas 
hereditárias. 
O envolvimento genético é estimado em 30 a 35%. Ainda muitas associações 
genótipo-fenótipo estão por desvendar e é através do paradigma “one family, one gene at a 
time” que os avanços neste campo surgem, sendo natural que no futuro mais anomalias 
genéticas herdadas sejam associadas à MCD, diminuindo a elevada percentagem (66%) de 
casos “idiopáticos”4. 
A incidência de MSC em crianças com MCD é baixa e há ainda escassa informação 
acerca dos factores de risco (FR) associados, pelo que não estão estabelecidos critérios 
para início de terapêutica antiarrítmica ou implantação de cardio-desfibrilador implantável 
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(CDI)5. Um estudo recente, numa coorte de 1803 crianças com MCD, verificou que a 
incidência de MSC não excede os 3%, bem menos que os 30% experienciados em adultos 
(normalmente apresentam maior grau de fibrose e remodelação). Encontraram como FR 
independentes: i) grau de estreitamento da parede e dilatação do VE; ii) baixo rácio 
espessura da parede posterior do VE/dimensão telediastólica do VE; iii) necessidade de 
antiarrítmicos no 1º mês após diagnóstico; iv) idade ao diagnóstico <14anos. Mostraram 
que, apesar de tudo, o risco de MSC pode ser inferido ao diagnóstico (86% Sensibilidade e 
57% Especificidade)6. 
Etiologicamente, a miocardite e as doenças neuromusculares assumem o principal 
papel na MCD pediátrica, seguidas de outras formas familiares e distúrbios metabólicos. Já 
em adultos, a DAC é a principal condição precipitante (MCD isquémica)7. Isto, associado à 
dificuldade já demonstrada na estratificação de risco, tem implicações importantes na 
terapêutica: os estudos mais conclusivos são em adultos e a prevenção em crianças ainda 
passa muito pela abordagem individualizada. De qualquer forma, existem conclusões bem 
aceites e algumas recomendações com nível de evidência B. 
Em 1º lugar, está provado que os fármacos usados no contexto de Insuficiência 
Cardíaca (IC) inerente à MCD (Bloqueadores-β e IECAS), além de aumentarem a sobrevida 
geral, também reduzem a probabilidade de MSC8,9. Também a amiodarona reduziu a 
incidência de MSC numa população de pacientes com predominância da MCD não-
isquémica (semelhante à população pediátrica)10. Depois, o uso de CDI merece alguma 
discussão. Por um lado, está associado a várias complicações como choques inapropriados, 
problemas da sonda, infeções e mesmo problemas psicológicos, geralmente mais comuns 
nas crianças e adolescentes11. Por outro lado, mostrou-se superior à amiodarona na 
prevenção terciaria após episódios de fibrilação ventricular (FV) ou taquicardia ventricular 
(TV) em adultos com MCD não-isquémica12. 
No que concerne à prevenção primária a extrapolação para a população pediátrica é 
ainda mais difícil. Apesar do CDI se ter mostrado superior à amiodarona, foram apenas 
estudados pacientes classe NYHA>II e/ou FE<35%, e as crianças em risco de MSC 
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apresentam menos frequentemente estas anomalias funcionais13. Acresce que a avaliação 
do momento ideal para a implantação é dificultada pela estratificação de risco. Apesar disto, 
a implantação do CDI pode equacionar-se em pacientes com os fatores de risco acima 
descritos6. 
O estudo electrofisiológico (EEF) tem um papel modesto na abordagem a estas 
crianças, sendo apenas recomendado em algumas anomalias de ritmo com indicação para 
ablação (classe1/evidênciaC). Apesar do grande valor académico, a análise genética tem 
valor prognóstico ainda limitado14. 
Não obstante o referido acima, há algumas considerações acerca de entidades 
relativamente importantes que merecem referência, quer pela prevalência na população 
pediátrica, quer pelo risco intrínseco de MSC ou outras particularidades. 
As miocardites são processos inflamatórios decorrentes principalmente de agentes 
infeciosos, mas também de tóxicos, radiação, agentes químicos ou físicos ou alterações 
imunitárias. Associam-se mais comummente a vírus (coxsackie, echo, polio, influenza, 
parvovírus B19 – o último é difícil de valorizar pela prevalência do contacto prévio na 5ª 
doença), ao Trypanosoma Cruzi (América Sul) e à “fibrose endomiocárdica” (África 
Equatorial)15. Quando tem uma evolução subaguda – a maioria – imunossupressão não 
parece ter grande influência no prognóstico e não está recomendada16, mas em caso de 
deterioração progressiva em várias semanas pode ser aplicada corticoterapia empírica, 
tentando evitar o transplante. A maioria dos casos resolve espontaneamente, mas por vezes 
pode manter-se uma “MCD residual” e hoje em dia vários autores sugerem que a taxa de 
resolução completa é francamente inferior à que se considerava previamente, sendo a 
mortalidade a longo prazo muito significativa7 pelo que requer uma abordagem do risco de 
MSC similar a outras MCD. 
A grande particularidade da miocardite em crianças prende-se sobretudo com o risco 
de miocardite aguda fulminante, que sucede geralmente um quadro vírico em dias ou 
semanas e cursa com risco real de MSC. Em caso de síncope ou arritmias graves (TV’s ou 
FV) o quadro pode requerer terapêutica antiarrítmica ou mesmo CDI17. A amiodarona pode 
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ser benéfica na fase aguda, enquanto o CDI apenas deve ser pensado ao término desta 
fase (classe2a/evidênciaC). No caso de bradicardia sintomática ou bloqueio cardíaco, 
durante a fase aguda, o pacemaker temporário é recomendado (classe1/evidênciaC)14. 
A Doença das Chagas, além de ser mundialmente a causa mais comum de 
miocardiopatia, tem risco considerável de progressão para bloqueio aurículo ventricular 
completo e arritmias ventriculares fatais, pelo que merece a particularização. Apesar de 
serem também efetivas as recomendações acima descritas, a recorrência das TV’s chega a 
30% ao ano e, se o grau funcional cardíaco for baixo, aproxima-se de 100%, com taxas de 
mortalidade até 40% ao ano, pelo que a ablação por radiofrequência foi reportada como 
benéfica nestes casos18. 
A Doença de Fabry, é uma entidade hereditária rara de acumulação lisossómica 
ligada ao X, que apesar de apresentar sobretudo um fenótipo hipertrófico, pode cursar com 
dilatação tardiamente. Além de recomendado que o seu baixo risco de MSC seja abordado 
de acordo com a generalidade, provou-se que a restituição enzimática melhora tanto o 
quadro de dilatação/restrição como as anomalias da condução19. 
Através dos avanços na identificação de novas mutações a MCD familiar continua 
um tema em evolução. Ainda assim, as “doenças neuromusculares” aparecem como 
entidades com alguma caracterização de risco de arritmias graves e MSC. A tabela 2 dá 
uma ideia do risco relativo de eventos potencialmente fatais produzidos quer pela 
degeneração do tecido de condução como pela miocardiopatia intrínseca (maioritariamente 
dilatada). São entidades com diferenças génicas tão significativas que a síndrome clínica 
sistémica resultante varia desde o envolvimento muscular ao cerebral ou ocular (Kearns-
Sayre) e os sinais e sintomas cardíacos são também muito inespecíficos, nomeadamente no 
que respeita ao ritmo20. 
Um estudo recente, numa coorte de 171 pacientes com distrofia miotónica tipo 1, 
definiu vários preditores de MSC: i) aumento da tensão arterial; ii) presença de palpitações e 
anomalias severas no electrocardiograma como PR≥240ms: iii) QRS≥120ms; iv) bloqueio 
AV de 2º ou 3º grau21. No entanto, a MSC em crianças com MCD familiar, é ainda difícil de 
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prever individualmente pelo que se recomenda que sejam abordadas à imagem das outras 
MCD’s (classe1/evidênciaA)14. O importante é um seguimento mais regular e a manutenção 
de um baixo limiar sintomático e de alterações eletro e ecocardiográficas para a realização 
de testes EEF e subsequente inserção de CDI ou Pacemaker, particularmente ao nível das 
distrofias musculares.  
 
 
MIOCARDIOPATIA HIPERTRÒFICA (MCH) 
 
A MCH caracteriza-se por hipertrofia acentuada do VE, na ausência de outras 
causas. Afecta 1/500 adultos, com padrão autossómico dominante (AD) reconhecido em 
cerca de metade dos casos. Estão identificadas mais de 400 mutações, essencialmente em 
11 genes sarcoméricos. Apesar do maior conhecimento genético em relação à MCD, a 
heterogeneidade fenotípica intra e inter-familiar confirma a influência de factores 
modificadores, genéticos ou ambientais, que dificultam a inferência genótipo-fenotípica. 
Além disso, há por vezes fenótipos mistos com MCD ou infiltrativa e pode decorrer de erros 
do metabolismo ou síndromes malformativas, tal como a MCD22. Apesar da FE estar 
geralmente normal, o débito cardíaco (DC) máximo durante o exercício pode estar 
diminuído, pelo enchimento inadequado durante períodos de elevada frequência cardíaca 
(FC), com implicações graves. Mais, apesar de muitos pacientes serem assintomáticos, o 
primeiro evento pode ser a MSC. Isto explica que a MCH seja a causa mais comum de MSC 
em jovens atletas23. 
Pelo facto da incidência de MSC ser menor na população pediátrica (1%) 
relativamente aos adultos com MCH, a estratificação do risco tem sido um tema de aceso 
debate. Em 2003 foi publicado um documento de consenso24, categorizando os factores de 
risco (FR) em “Major” ou “Possíveis” [tabela 3]. O valor preditivo negativo é superior a 95% 
se nenhum dos FR major estiver presente, mas o valor preditivo positivo na presença de 
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múltiplos fatores não é ainda consensual25. No entanto, analisando outros dados26, conclui-
se que em todas as formas de MCH o risco de morte ou transplante é substancialmente 
maior quando dois ou mais FR estão presentes, aumenta com o número de FR e é 
particularmente importante nos casos de MCH idiopática de apresentação até ao ano de 
vida, fenótipos mistos, síndromes malformativas, erros do metabolismo e em crianças com 
maior número de anomalias ecocardiográficas, ou com baixo IMC. Há duas limitações 
importantes. Primeira, os 20-30% de MCH com apenas um FR são colocados num grupo de 
“risco intermédio”, que é ainda muito heterogéneo e necessita de dados que ajudem na sua 
sub-estratificação. Segunda, este modelo preditivo foi baseado em estudos prospectivos em 
adultos dada a escassez de dados na população pediátrica25. 
Neste contexto, há três avaliações que podem ajudar a estabelecer o prognóstico. 
Apesar de se ter provado que a presença de TV’s induzidas confere pior prognóstico27, o 
EEF é apenas recomendado em classe2b (evidênciaC)14. O realce tardio do gadolínio na 
ressonância magnética (RM) tem vindo a ser estudado como bom marcador de fibrose 
miocárdica e, apesar da associação desta com a fibrilação auricular (FA) ou as TV’s 
induzidas, o seu papel na assumpção do risco de MSC não está ainda clarificado28. Sendo 
alto o número de mutações identificado, o rastreio das crianças da família começa a ser 
importante. Ainda assim, o valor prognóstico mantem-se baixo porque as associações 
genótipo-fenótipo e o papel dos modificadores carecem de definição e é ainda de difícil 
acesso. Posto isto, apesar das mutações sarcoméricas terem sido associadas a elevada 
incidência de MSC nesta população, são necessários estudos mais longos e de maior 
escala para que estas inferências se tornem reais29. 
A prevenção da MSC nestes pacientes é complexa tanto pela estratificação de risco 
como pela dificuldade na aplicação das duas principais estratégias nas crianças: o uso de 
antiarrítmicos e o CDI. A amiodarona, apesar de ser considerada a melhor alternativa para 
os episódios de FA (especialmente problemática quando conduzida a 1:1) e aumentar a 
sobrevida geral, não tem um papel claramente benéfico na prevenção da MSC30. Deste 
modo, começou a colocar-se CDI em adultos pós-paragem, TV contínua ou FV, com uma 
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taxa de descarga apropriada de até 11% ao ano, enquanto naqueles em que se colocou 
como prevenção primária de acordo com o pretenso risco, a taxa foi menor31. 
Apesar de não existirem ensaios clínicos randomizados (vs. placebo ou amiodarona), 
há dados novos acerca dos benefícios e efeitos adversos da implantação do CDI nesta 
população. Anna N. e col.32 seguiram durante 2,4 anos 73 crianças com CDI e verificaram 
que a taxa de choque apropriado não diferiu muito da encontrada em adultos ou naqueles 
que faziam concomitantemente um anti-arrítmico, mas foi tanto menor quanto maior a idade 
de inserção. Mais, nenhum dos FR identificados nos adultos se relacionou positivamente 
com a taxa de choques apropriados. Neste estudo 32% dos pacientes apresentaram 
complicações relacionadas com a sonda ou infecções .  
Ainda assim, e apesar da dissonância evidente quanto à estratificação entre adultos 
e crianças, além do CDI ser recomendado14 como primeira linha em pacientes pós-TV´s 
sustentadas ou FV (classe1/evidênciaB), pode também ser efetivo na prevenção primária de 
pacientes com um ou mais FR major (classe2a/evidênciaC). A amiodarona é recomendada 
em ambas as situações apenas na impossibilidade de implantação do CDI (classe2a e 
2b/evidênciaC). 
 
 
DISPLASIA ARRITMOGÉNICA DO VENTRÍCULO DIREITO 
(DAVD) 
 
A DAVD é causada por um processo displásico que predispõe a arritmias 
ventriculares, principalmente devido a áreas de fibrose, envolvendo a parede livre do 
ventrículo direito (VD) nas imediações das válvulas tricúspide e pulmonar. Geralmente 
observa-se padrão de bloqueio de ramo esquerdo, que gera ectopia ventricular e 
subsequentes TV’s, com risco de MSC33. Apesar de mais comummente ocorrer pós-
miocardite vírica, há formas familiares associadas a mutações em proteínas 
desmossómicas. Está também descrita uma entidade, a “Doença de Naxos”, na qual os 
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adolescentes além de se apresentarem com queratose palmo-plantar e cabelos “lanosos” 
têm um risco particularmente elevado de MSC. No entanto, tanto nesta como nas restantes 
formas familiares, a análise genética ainda não constitui uma arma na estratificação de 
risco34. 
 É de extrema importância diferenciar a DAVD da “TV idiopática do trato de saída do 
VD”. A segunda ocorre na ausência de alterações estruturais na parede ventricular e mais 
raramente está associada a risco de MSC. Normalmente não apresenta as anomalias da 
DAVD ao ECG, é mais comum em mulheres (cariz hormonal) e é iniciada 
caracteristicamente com infusão de Isoprotenerol. O ECG na DAVD mostra frequentemente 
inversão da onda T de V1 a V3, QRS>110ms, ondas épsilon -características mas 
infrequentes- e aparecem potenciais tardios em mais de 50% dos pacientes35. 
 A incidência da MSC varia entre 0,08% e 9% nesta população. Sabe-se que é mais 
frequente durante o exercício e/ou quando se observam grandes alterações do VD mas 
também ocorre sem provocação aparente ou na presença de pequenas anomalias 
microscópicas. Ainda assim, o grau de dilatação do VD, as anomalias pré-cordiais da 
repolarização e o envolvimento do VE são tidos como os maiores preditores de risco36. 
 O EEF é utilizado tanto num contexto diagnóstico, pela indução das anomalias 
características ao ECG e/ou TV’s clinicamente relevantes, como terapêutico, guiando a 
ablação. No entanto, não é ainda usado regularmente na ajuda à estratificação de risco de 
MSC e, apesar de ser um bom preditor de “choques apropriados” pelo CDI, o seu valor 
prognóstico não é bem conhecido37. 
 A prevenção da MSC nestas crianças é ainda muito baseada na individualidade do 
paciente e na experiência do clínico dada a carência de estratificação integrada do risco, 
aliada à pouca evidência de eficácia da terapêutica médica. Ainda assim, bloqueadores-β, 
associados ou não a antiarrítmicos, são usados para baixar o limiar arrítmico: o sotalol 
parece ser o mais efetivo e a amiodarona é uma boa alternativa38. 
Não obstante, a estratégia preventiva preponderante é a implantação do CDI a um 
limiar baixo, aliado à evicção da prática desportiva. A DAVD pode ser considerada “similar a 
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estados pós-enfarte”, onde o CDI está melhor estudado e nos quais foi reportada uma 
grande taxa de choques apropriados em pacientes com história de TV’s ou FV, induzidas ou 
não39. O CDI é então recomendado em pacientes com risco persistente de TV´s ou naqueles 
com miocardiopatia concomitante do VE, após otimização da terapêutica médica crónica 
(classe1/evidênciaB)14. 
A ablação do ramo direito pode ser efectuada em pacientes seleccionados com TV’s 
recorrentes, refractários à terapêutica médica, mas a eliminação de um ou mais focos 
taquicárdicos não garante a prevenção eficaz da MSC40. A desconexão eléctrica total do VD 
pode também ter sucesso nestes pacientes, desde que tenham função ventricular esquerda 
normal, mas acarreta um risco significativo de IC direita iatrogénica41. 
 
 
CANALOPATIAS 
 
O “Síndrome do intervalo QT Longo (SQTL)” e a “Taquicardia Ventricular Polimórfica 
Catecolaminérgica (TVPC)” são canalopatias determinadas geneticamente que partilham 
susceptibilidade a episódios de TV’s e MSC, na ausência de anomalias na estrutura 
cardíaca. Importa então explanar algumas consonâncias entre estas entidades. 
Alguns conceitos aplicados na estratificação de risco são comuns, como a 
severidade do fenótipo eletrocardiogáfico (QT>500 no SQTL; TV induzida pelo exercício na 
TVPC)42,43. 
Sendo anomalias puramente elétricas, o CDI é sempre indicado (classe1) na 
prevenção terciária da MSC e o grande debate prede-se sobretudo com a prevenção 
secundária, dado o diagnóstico acontecer muitas vezes em idade precoce. Assim, e no que 
concerne à terapêutica médica, os bloqueadores-β constituem a 1ª linha em todos os 
indivíduos diagnosticados com SQTL44 ou TVPC45, já o CDI apenas deve ser usado em 
crianças assintomáticas quando em “alto risco”, daí que seja da maior importância perceber 
que crianças pertencem a este grupo. 
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Dito isto, a abordagem presente e futura terá por base o avanço no estudo genético 
destas entidades, com vista à melhor integração da relação genótipo-fenotípica na clínica e, 
subsequentemente fortalecer os esquemas de estratificação de risco. Por outro lado, a 
história familiar de MSC não tem valor prognóstico comprovado42,43. 
A evição da prática desportiva, apesar de recomendada quando o exercício constitui 
um “trigger” inequívoco para eventos fatais, não é consensual, principalmente quando se 
pensa não haver associação (ex: SQTL3). 
 
 
SQTL CONGÉNITO 
 
O SQTL congénito apresenta-se como um espetro de defeitos em vários canais 
iónicos cardíacos, levando ao aumento do potencial de acção e a uma repolarização 
heterogénea. Isto predispõe a arritmias ventriculares polimórficas e a MSC que, apesar de 
ocorrer maioritariamente sob stress físico ou emocional, também pode acontecer durante o 
sono46. Estão identificadas mutações em oito genes caracterizando oito subtipos [tabela4] e, 
apesar de tenderem a diferenciar-se quanto ao risco relativo de MSC e aos “triggers” 
associados a cada um, o principal preditor de risco no sentido de uma abordagem 
preventiva individualizada continua a ser a duração do QT: um intervalo >500ms identifica 
pacientes com risco elevado de se tornarem sintomáticos42. 
Hoje sabe-se que o SQTL 1, 2 e 3, juntos, são responsáveis por mais de 99% dos 
casos clinicamente significativos deste síndrome e, geralmente, rapazes são mais afetados 
que raparigas. Há dados da história clínica e achados electrocardiográficos que podem 
ajudar na distinção destes três genótipos ainda que o diagnóstico definitivo seja genético. O 
SQTL1 é o mais comum e, pela característica incapacidade de encurtar o intervalo durante o 
exercício, particularmente na natação, é aí que estas crianças estão mais susceptíveis a 
MSC47. Quando homozigóticos, são portadores da forma mais comum do “Síndrome de 
Jarvel Lange-Nielsen” (<10%  dos SQTL), com prolongamento mais acentuado do intervalo 
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e surdez congénita, associados a pior prognóstico48. Segue-se o SQTL2, associado 
principalmente às emoções e ao sono, mas caracteristicamente também a estímulos 
auditivos47 –hoje sabe-se que mutações na região do poro do canal conferem risco superior 
a estes pacientes49. Dos três, o SQTL3 é o menos comum e apesar de ocorrer 
caracteristicamente na ausência de qualquer atividade ou mesmo durante o sono, é o que 
mais comummente leva a eventos fatais, principalmente em rapazes e mesmo sem relação 
com um QT>500ms47. 
Além do papel preponderante na estratificação individual do risco de MSC, a análise 
genética aos familiares permite hoje em dia identificar crianças portadoras assintomáticas 
das mutações em causa, assumindo-se como pilar da abordagem preventiva nesta 
população50. Ao diagnóstico clínico ou genético de SQTL, são recomendadas14 
(classe1/evidênciaB) algumas alterações imediatas no estilo de vida. Todos os doentes 
devem evitar competições desportivas ou fármacos que prolonguem o QT de forma direta 
(por exemplo a amiodarona; lista em www.qtdrugs.org) ou indireta (pela depleção de K+ ou 
Mg2+). Consoante o subtipo, cuidados especificos são recomendados, nomeadamente os 
pacientes com SQTL1 devem ter especial cuidado com a natação, enquanto aqueles com 
SQTL2 devem tê-lo com estímulos auditivos, especialmente durante o sono (ex:alarme 
despertador). 
No que concerne à prevenção farmacológica da MSC, os bloqueadores-β têm grande 
eficácia no SQTL1, enquanto nos subtipos 2 e 3 apenas oferecem proteção incompleta51. 
Estão recomendados14 (classe1/evidênciaB) para pacientes com diagnóstico clínico (QT 
prolongado no ECG), podendo também ser usados (classe2a/evidênciaB) em pacientes 
geneticamente positivos, mas com QT normal.  
A implantação do CDI é preconizada14 em pacientes diagnosticados com SQTL que 
tenham experienciado uma paragem cardíaca prévia (classe1/evidênciaA), podendo ser 
associado aos bloqueadores-β naqueles com história de síncope ou TV sustentada, 
atendendo à idade do paciente e às possíveis complicações (classe2a/evidênciaB). Em 
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pacientes assintomáticos com maior risco (ex: rapazes; SQTL 2 e 3), a implantação do CDI 
carece de consenso. 
 
TVPC 
 
Esta entidade caracteriza-se pelo aparecimento, normalmente durante a infância, de 
taquiarritmias ventriculares que se desenvolvem durante a actividade física, stress ou 
emoções, na presença de um ECG completamente normal em repouso. Normalmente, 
consegue reproduzir-se em provas de esforço com FC>120 bpm, através de uma escala 
gradativa de alterações que começa pelo aparecimento de extrassístoles ventriculares 
(ESV’s) seguidas de períodos de TV’s não sustentadas que se tornam sustentadas com o 
prolongamento do esforço. O padrão típico ao ECG é o de uma TV “de QRS bidireccional”, 
embora também possa ser polimórfica ou mesmo FV43. 
A doença pode ser transmitida de forma AD, com metade dos casos associados a 
mutações no gene do receptor RyR2, ou de forma AR, com mutações descobertas mais 
recentemente no gene da calsequestrina52,53. Apesar da análise genética contribuir para o 
rastreio de portadores assintomáticos, com base no conhecimento actual não é ainda uma 
ferramenta prognóstica. As taquiarritmias geralmente não são indutíveis no EEF, pelo que 
este também não tem utilidade na estratificação de risco de MSC43. 
Ainda que não esteja definido um esquema de estratificação, foram já considerados 
em alto risco pacientes que experienciaram FV ou aqueles que apresentam recorrência de 
TV’s sustentadas e/ou com consequências hemodinâmicas 45. Um estudo recente assume 
que a ocorrência de ESV’s frequentes e alterações das ondas T e U associadas a 
taquicardias sinusais em pacientes com TVPC podem ter valor preditivo de arritmias 
ventriculares graves54. 
No sentido de prevenir a MSC, uma criança deve em primeiro lugar evitar tanto 
stress emocional como a prática de qualquer exercício físico43. As recomendações mais 
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atuais para a instituição de terapêutica com bloqueadores-β e implantação de CDI são 
equivalentes aquelas explanadas no caso do SQTL, mas com nível de evidência ainda baixo 
dado o escasso número de casos reportados. De ressalvar o cuidado especial a ter na 
programação do CDI, no sentido de evitar choques desnecessários, por exemplo em caso 
de TV’s não sustentadas. 
 
 
MALFORMAÇÕES CARDÍACAS CONGÉNITAS 
 
Quando uma criança padece de uma malformação cardíaca congénita, ela está 
compreendida num complexo espetro de defeitos anátomo-fisiológicos que podem assumir 
diferenças funcionais significativas e, por conseguinte, diferente risco de MSC. Estes 
defeitos representam a principal causa de mortalidade infantil (<1ano) nos países 
desenvolvidos, ainda que nas últimas décadas se tenha assistido a um decréscimo para 
cerca de metade das mortes – 105 para 59/100000 nascimentos55. Como já mencionado, 
lideram também as causas de MSC nos últimos 30 anos, principalmente em crianças 
<2anos2. 
Importa clarificar que, dado o enorme desenvolvimento das técnicas de imagem, 
cateterismo de intervenção e cirurgia cardíacas na segunda metade do século XX, hoje 
quase todos os defeitos são prontamente diagnosticados e submetidos a abordagens 
reparadoras ou paliativas nos primeiros meses de vida. Se isto é uma clara evolução em 
medicina diminuindo grandemente a MSC pré-correcção, encerra também consequências 
que desafiam o conhecimento e prática médica da actualidade. Em primeiro lugar, >75% das 
mortes ocorrem ainda no período peri-operatório, pelo que é fulcral o avanço nas técnicas 
cirúrgicas e de circulação assistida56. Depois, e apesar de ainda relativamente menos 
relevante, existe uma população cada vez maior de crianças que crescem com 
malformações cardíacas intervencionadas e que, entre outras particularidades, apresentam 
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risco de MSC, decorrente tanto dos problemas de base como das consequências a longo 
prazo (por vezes pouco conhecidas) das várias abordagens cirúrgicas em questão57. 
Sabe-se que a incidência da MSC nos pacientes pós-correcção é baixa e aumenta 
com a idade, observando-se a maioria já na idade adulta. Assim, não foram ainda efetuados 
estudos suficientemente fortes que definam claramente os FR associados ou a abordagem 
preventiva adequada durante o crescimento de crianças com cada uma das muitas 
malformações. Dada a multiplicidade de situações, este trabalho centra-se em pressupostos 
mais gerais. Não obstante, foi publicado em 2010 um documento58 visando a abordagem 
destas complexas situações a vários níveis. 
Apesar da necessidade de uma abordagem individualizada, existem algumas 
recomendações gerais14. Antes de mais, convém identificar potenciais lesões residuais ou 
complicações passíveis de tratamento que conferem risco de MSC. O CDI está indicado 
(classe1/evidênciaB) em todos os sobreviventes de PC, depois de excluídas outras causas 
reversíveis. Pacientes com TV’s sustentadas espontâneas devem ser submetidos a estudo 
hemodinâmico e EEF, no sentido de precisar o mecanismo envolvido com vista a ablação 
por cateter ou recessão cirúrgica, sendo que na falência destas técnicas, o CDI é também 
recomendado (classe1/evidênciaC). No caso de síncope inexplicada, também é razoável 
fazer estes estudos e o CDI pode ser pensado caso não se encontre a causa 
(classe2a/evidênciaB). É importante referir que a terapêutica antiarrítmica é frequentemente 
mal tolerada, pelo efeito inotrópico negativo em corações já funcionalmente deficitários, 
além de existirem poucos dados acerca da sua utilização nesta população, pelo que a 
profilaxia com estes agentes está mesmo contra-indicada em pacientes assintomáticos e/ou 
com ESV isoladas (classe3/evidênciaC). 
As quatro principais entidades associadas a maior risco de MSC pós-correcção são a 
Tetralogia de Fallot (TF), a Transposição das grandes artérias (TGA), coração univentricular 
com cirurgia de Fontan e as anomalias das artérias coronárias. Ainda que a particularização 
esteja fora do âmbito deste trabalho, importa salientar alguns aspetos. Por exemplo, em 
pacientes com TF, além da ectopia ventricular complexa aliada a disfunção ventricular, 
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também a sobrecarga de volume e um QRS>160ms parecem associar-se a maior risco de 
MSC59. Já nas TGA´s, além da progressiva disfunção ventricular condicionar risco de MSC, 
os procedimentos auriculares (Mustard ou Senning) estão particularmente associados a 
arritmias auriculares que, quando conduzidas 1:1 podem também ter o mesmo desfecho60. 
 
 
CONSIDERAÇÕES NA POPULAÇÃO GERAL 
PEDIÁTRICA 
 
Algumas anomalias de ritmo são particularmente frequentes em idade pediátrica, 
sem que exista necessariamente risco acrescido de MSC. Dado serem situações que 
podem gerar preocupação nos médicos assistentes e nos pais, são abordadas em seguida. 
ESV’s são comuns em crianças, chegando mesmo a atingir cerca de 15% dos recém 
nascidos estudados com Holter-24h. O primeiro objetivo é excluir alguma doença cardíaca 
estrutural ou funcional, já que apenas nesses casos terão significado prognóstico61. Quando 
ocorrem arritmias ventriculares sustentadas em recém-nascidos, o quadro mais comum é o 
de um “ritmo idioventricular acelerado”, com resolução tipicamente nos primeiros meses de 
vida62. Por outro lado, ocorrem raramente TV’s incessantes, que podem estar associadas a 
tumores miocárdicos (ex. rabdomiossarcoma) ou miocardiopatias, com risco real de MSC e 
normalmente a prevenção com amiodarona associada a um antiarrítmico Ib ou Ic é efetiva63. 
Crianças >1ano podem apresentar complexas ectopias ventriculares sem causa 
aparente, com TV’s bem toleradas e auto-limitadas na maioria das vezes. É importante notar 
que nestes casos o uso de fármacos antiarrítmicos é geralmente ineficaz e pode mesmo 
acarretar risco arrítmico mais grave64. 
A síndrome de WPW é uma causa comum de taquiarritmias em crianças, ainda que 
casos de MSC sejam raros. A indução de “taquicardia recíproca” ao EEF de pacientes 
assintomáticos está associada a maior risco. Deve ser efetuado este estudo, e tentativa de 
ablação quando o paciente é sintomático (ex:síncope) e/ou apresenta um período refratário 
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de ≤240ms na via acessória65. Recentemente esta síndrome tem sido observada em 
indivíduos com MCH associada a mutações PRKAG224. 
 
 
CONCLUSÃO 
 
A MSC em idade pediátrica, apesar de rara, constitui um dos mais trágicos eventos 
em toda a medicina. A informação de que uma criança incorre num risco superior às demais 
é certamente traumatizante para qualquer família, pelo que é fulcral quantifica-lo, no sentido 
de uma prevenção eficaz. A raridade das diferentes situações que condicionam risco real de 
MSC, associada à especificidade das intervenções preventivas nesta população, são 
entraves à produção de conhecimento, pelo que os avanços nesta área ocorrem lentamente 
e a formulação de recomendações fortes é por vezes difícil. Por outro lado, é da maior 
importância que em certas situações o risco possa ser objetivamente descartado, 
tranquilizando os familiares e permitindo que a criança cresça completamente inserida na 
sociedade e nas atividades que a rodeiam.  
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TABELAS E FIGURAS 
 
Tabela 1. Distribuição dos casos de MSC 
por idade e grupo etiológico 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Idade [0-2]  
       Malformações congénitas 84% 
       Arritmia primária 8% 
       Miocardite 4% 
       Outras causas 4% 
Idade [3-13]  
       Malformações congénitas 21% 
       MCH 18% 
       Outras causas 18% 
       SQTL 14% 
       Miocardite 11% 
       Arritmia primária 11% 
       Prolapso da válvula mitral 7% 
Idade [14-24]  
       Outras causas 26% 
       Malformações congénitas 23% 
       Arritmia primária 23% 
       MCD 14% 
       SQTL 8% 
      Miocardite 4% 
       MCH 2% 
MCH, miocardiopatia hipertrófica; SQTL, sindrome de QT 
longo; MCD, miocardiopatia dilatada. Adaptado de [2] 
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Figura 1. Espetro clínico dos indivíduos em risco/vítimas de MSC.  Adaptado de [14] 
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Tabela 2. Frequência relativa de eventos cardíacos entre várias 
doenças neuromusculares 
 Hereditariedade MCD AV BC 
Distrofias musculares     
   Duchenne Ligada ao X +++ + + 
   Becker Ligada ao X +++ + + 
   MCD ligada ao X Ligada ao X +++ + - 
   “Limb Girdle” 1B AD ++ +++ +++ 
   “Limb Girdle” 2C-2F AR +++ + + 
   Miotónica AD + +++ +++ 
   Emery-Dreifuss /  
   desordens associadas 
Ligada ao X / 
AD, AR 
+ +++ +++ 
Outras entidades     
   Ataxia de Friedreich AR +++ + - 
   S. Kearns-Sayre esporádica   + ++ +++ 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
DM, distrofia muscular;  MCD, miocardiopatia dilatada;  BC, bloqueio cardíaco; AV, 
arritmias ventriculares; AD, autossómica dominante; AR, autossómica recessiva.  
+: baixa; ++: intermédia; +++: alta. Adaptado de [20] 
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Tabela 3. Fatores de risco de MSC na MCH 
FR major FR possíveis em certos pacientes 
Espessura do VE≥30mm FA 
História de PC ou FV Isquemia miocárdica 
TV espontânea 
(sustentada ou não) 
Obstrução na via 
de saída do VE 
História familiar de 
MSC prematura 
Mutação de alto risco 
Síncope inexplicada 
Pratica de exercício 
físico de competição 
Resposta pressora anormal 
ao exercício 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
FR, fator de risco; FA, fibrilhação auricular; PC, paragem cardíaca; FV, fibrilhação 
ventricular; TV, taquicardia ventricular; VE, venrículo esquerdo; MSC, morte 
súbita cardíaca. Adaptado de [24] 
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Tabela 4. Subtipos do SQTL congénito 
Subtipo Gene Local afetado 
SQTL1 KCNQ1 IKs, subunidade α 
SQTL2 KCNH2 IKr, subunidade α 
SQTL3 SCN5A INa, subunidade α 
SQTL4 ANK2 Anquirina B 
SQTL5 KCNE1 IKs, subunidade β 
SQTL6 KCNE2 IKr, subunidade β 
SQTL7 KCNJ2 IK1 
SQTL8 CACNA1C ICa, subunidade α 
JLN1 KCNQ1 IKs, subunidade α 
JLN2 KCNE1 IKr, subunidade β 
SLQT, sindrome de QT longo 
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As abreviaturas das unidades de medida são as recomendadas pela 
RPC (ver Anexo II).
Os agradecimentos situam-se no final do texto.
Bibliografia
As referências bibliográficas deverão ser citadas por ordem numérica 
no formato ‘superscript’, de acordo com a ordem de entrada no texto.
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incluídos, entre parêntesis, ao longo do texto.
São citados abstracts com menos de dois anos de publicação, 
identificando-os com [abstract] colocado depois do título.
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• Com espaço duplo, com margens de 2,5 cm.
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estão excluídas.
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Os autores (máximo oito) proveniência, endereço e figuras serão 
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Símbolos, abreviaturas de medidas ou estatística
6. Material adicional na WEB
A Revista Portuguesa de Cardiologia aceita o envio de material 
electrónico adicional para apoiar e melhorar a apresentação da sua 
investigação científica. Contudo, unicamente se considerará para 
publicação o material electrónico adicional directamente relaciona-
do com o conteúdo do artigo e a sua aceitação final dependerá do 
critério do Editor. O material adicional aceite não será traduzido e 
publicar-se-á electronicamente no formato da sua recepção.
Para assegurar que o material tenha o formato apropriado reco-
mendamos o seguinte:
 Formato Extensão Detalhes
Texto Word .doc ou docx Tamanho máximo 300 Kb
Imagem TIFF .tif Tamanho máximo 10MB
Audio MP3 .mp3 Tamanho máximo 10MB
Vídeo WMV .wmv Tamanho máximo 30MB
Os autores deverão submeter o material no formato electró-
nico através do EES como arquivo multimédia juntamente com 
o artigo e conceber um título conciso e descritivo para cada 
arquivo.
Do mesmo modo, este tipo de material deverá cumprir também 
todos os requisitos e responsabilidades éticas gerais descritas nes-
sas normas.
O Corpo Redactorial reserva-se o direito de recusar o material 
electrónico que não julgue apropriado.
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